Research, Society and Development, v. 11, n. 1, €2211123435, 2022
(CC BY 4.0) | ISSN 2525-3409 | DOI: http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v11i1.23435

Cuidados de enfermagem ao paciente com mucopolissacaridose VI: uma revisao

integrativa da literatura
Nursing care for patients with mucopolysaccharidosis VI: an integrative literature review

Atencion de enfermeria a pacientes con mucopolisacaridosis V1: revision integradora de la

literatura

Recebido: 17/11/2021 | Revisado: 19/11/2021 | Aceito: 17/12/2021 | Publicado: 01/01/2022
Pedro Henrique Rodrigues Alencar
ORCID: https://orcid.org/0000-0002-6840-0065
Universidade Ceuma, Brasil
E-mail: enfpedro.alencar@gmail.com
Karla Vanessa Morais Lima
ORCID: https://orcid.org/0000-0002-3018-2621
Universidade Estadual da Regido Tocantina do Maranhdo, Brasil
E-mail: karlavannessa@hotmail.com
Erika Ferreira Tourinho
ORCID: https://orcid.org/0000-0003-2167-930X
Universidade Ceuma, Brasil
E-mail: tourinhoerika@gmail.com
Marluce Sampaio Nobre Barbosa
ORCID: https://orcid.org/0000-0001-7276-6521
Universidade Ceuma, Brasil
E-mail: marluce.nobre@ceuma.com.br
Cristina Limeira Leite
ORCID: https://orcid.org/0000-0002-7321-1496
Universidade Ceuma, Brasil
E-mail: crislimeira@gmail.com
Patricia dos Santos Silva Queiroz
ORCID: https://orcid.org/0000-0002-9587-1786
Universidade Ceuma, Brasil
E-mail: patriciaqueiroz@gmail.com
Nara Geovane da Costa Nascimento
ORCID: https://orcid.org/0000-0002-1421-8751
Centro Universitario Franciscano, Brasil
E-mail: narageovanne@hotmail.com
Gislene Oliveira Lima Lins
ORCID: https://orcid.org/0000-0003-0357-9460
Universidade Salgado de Oliveira, Brasil
E-mail: gislenelimalins@hotmail.com
Samia Marques Tocantins Lopes
ORCID: https://orcid.org/0000-0002-3430-5350
Universidade da Amazonia, Brasil
E-mail: samiatocantins@gmail.com
Francisco Alves Lima Junior
ORCID: https://orcid.org/0000-0002-3117-4949
Universidade Ceuma, Brasil
E-mail: francisco.enfdotrabalho@gmail.com

Resumo

Objetivo: Evidenciar as necessidades dos pacientes portadores da Sindrome de Maroteaux-Lamy ou
mucopolissacaridose VI, e diante disso propor os possiveis diagnésticos de enfermagem. Metodologia: A pesquisa é
de natureza basica, cunho descritivo, de revisdo de literatura. Nesse sentido, os dados foram coletados a partir de
artigos da Scielo, BVS e LILACS, entre os anos de 2002 a 2015, onde durante a coleta de dados foram encontrados
1.242 artigos, e durante o processo de selecdo, ap6s todos os filtros, ficaram 7 artigos ao todo. Diante disso, a partir
desses 7 artigos foram coletas as informages necessarias para elaboracdo de um quadro de possiveis diagndsticos de
enfermagem. Resultado: Os pacientes portadores da MPS VI (mucopolissacaridose V1) tem uma maior prevaléncia
para 0s comprometimentos osteoarticulares, conforme os dados coletados e analisados. Portanto, 0s possiveis
diagnésticos de enfermagem podem ser mobilidade fisica prejudica, deambulacdo prejudicada, capacidade de
transferéncia prejudicada, levantar-se prejudicada, sentar-se prejudicada. Conclusdo: A partir das manifestacfes
clinicas achadas na revisdo literaria, os possiveis diagnosticos de enfermagem tém intuito de maximizar a eficacia da
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assisténcia de enfermagem, ja que o diagnostico de enfermagem é uma etapa crucial para elaborar um plano de acéo,
para o processo de cuidado do paciente. Logo, o enfermeiro tem esse papel importantissimo com SAE (Sistematizacdo
da Assisténcia de Enfermagem), j& que trata de uma das suas diversas atribuigdes.

Palavras-chave: Mucopolissacaridose VI; Sindrome de Maroteaux-Lamy; MPS-VI; Enfermeiro.

Abstract

Objective: To highlight the needs of patients with Maroteaux-Lamy Syndrome or mucopolysaccharidosis VI, and in
the light of this to propose possible nursing diagnoses. Methodology: The research is of a basic nature, descriptive,
literature review. In this sense, data were collected from articles in Scielo, BVS and LILACS, between the years 2002
to 2015, where during data collection 1,242 articles were found, and during the selection process, after all filters, they
remained 7 articles in all. Therefore, from these 7 articles, the necessary information was collected to elaborate a
framework of possible nursing diagnoses. Result: Patients with MPS VI (mucopolysaccharidosis V1) have a higher
prevalence of osteoarticular involvement, according to the data collected and analyzed. Therefore, possible nursing
diagnoses can be impaired physical mobility, impaired walking, impaired transferability, impaired getting up,
impaired sitting. Conclusion: Based on the clinical manifestations found in the literature review, the possible nursing
diagnoses aim to maximize the effectiveness of nursing care, since the nursing diagnosis is a crucial step to develop
an action plan for the care process of the patient. Therefore, the nurse has this very important role with SAE
(Systematization of Nursing Care), as it deals with one of its several attributions.

Keywords: Mucopolysaccharidosis VI; Maroteaux-Lamy Syndrome; MPS-VI; Nurse.

Resumen

Objetivo: Destacar las necesidades de los pacientes con Sindrome de Maroteaux-Lamy o mucopolisacaridosis VI, y
delante de eso proponer posibles diagndsticos de enfermeria. Metodologia: La investigacion es de carécter basico,
descriptivo, revision bibliogréafica. En este sentido, se recolectaron datos de articulos en Scielo, BVS 'y LILACS, entre
los afios 2002 a 2015, donde durante la recoleccion de datos se encontraron 1242 articulos, y durante el proceso de
seleccion, luego de todos los filtros, quedaron 7 articulos en total. Por tanto, de estos 7 articulos se recogié la
informacion necesaria para elaborar un marco de posibles diagndsticos de enfermeria. Resultado: Los pacientes con
MPS VI (mucopolisacaridosis VI) tienen una mayor prevalencia de afectacion osteoarticular, segin los datos
recogidos y analizados. Por lo tanto, los posibles diagnésticos de enfermeria pueden ser movilidad fisica alterada,
alteracion para caminar, alteracion de la transferibilidad, alteracion para levantarse, alteracion para sentarse.
Conclusién: Con base en las manifestaciones clinicas encontradas en la revision de la literatura, los posibles
diagnésticos de enfermeria apuntan a maximizar la efectividad del cuidado de enfermeria, ya que el diagnostico de
enfermeria es un paso crucial para desarrollar un plan de accién para el proceso de cuidado del paciente. Por lo tanto,
la enfermera tiene este papel muy importante con SAE (Sistematizacion de la atencién de enfermeria), ya que se
ocupa de una de sus varias atribuciones.

Palabras clave: Mucopolisacidosis VI; Sindrome de Maroteaux-Lamy; MPS-VI; Enfermero.

1. Introducéo

A sindrome de Maroteaux-Lamy, também conhecida como mucopolissacaridose tipo VI, é uma sindrome que faz
parte de um grupo de doencas metabolicas rarissimas, e afeta um pequeno nimero de individuos, quando comparado com a
populacdo geral, ou seja, a incidéncia mundial é estimada em 1:248.000 a 1:300.000 nascidos vivos entre as mais diferentes
populacBes. Logo sdo poucos os casos registrados e conhecidos no mundo. Além disso, o Brasil é o pais atualmente que
contém o maior nimero de casos registrados no mundo, aonde sua maioria se encontra no nordeste do pais (Couto et al., 2016).

No Brasil, nesses Gltimos vinte anos foram realizados estudos sobre a epidemiologia das MPS dentro do territério
nacional, durante esse estudo foram diagnosticados cerca de 502 casos de MPS, onde na sua maioria era MPS - Il (Sindrome
de Hunter), porém a MPS - VI (Sindrome de Maroteaux-Lamy), que € a doenca abortada neste estudo, foi a segunda com o
maior nimero de casos no pais, onde obteve uma prevaléncia de cerca de 1,02 em relacéo as criangas nascidas vivas nesse
espaco de tempo que foi realizado o estudo (Federhen et al., 2016).

A MPS VI é pouco conhecida, mas sabe-se que ela foi descrita pela primeira vez em 1963, apresentando algumas
semelhangas com a do tipo | e fungdes cognitivas preservadas, porém ha um aumento na excrecdo urinaria do GAG dermatan-
sulfato. Além disso, é uma doenga autossdbmica recessiva, na qual sua causa tem relacdo com a atividade deficiente da
hidrolase lisossdmica N-acetilgalactosamina 4-sulfatase, ou arilsulfatase B, onde é codificada pelo gene ARSB, que se localiza

no cromossomo 5q13-14 (Cardoso-Santos et al., 2008).
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Bem como, a mucopolissacaridose tipo VI tem como principal caracteristica a deficiéncia da enzima N-
acetilgalactosamina 4-sulfatase, que degrada uma glicosaminoglicano especifico, no caso o sulfato de dermatan, como sabemos
ocorre um acimulo intralisossomal dessa molécula, onde consequentemente ird gerar danos celulares que como resultado,
teremos diversas alteragcfes multissistémicas, com carater crénico e progressivo, além disso, as modificagdes acontecido por
decorréncia da sindrome séo irreversiveis (Santos et al., 2011).

O tratamento mais indicado para paciente como MPS, é reposi¢do enzimatica (TRE), no caso a sua administracdo é
feita periodicamente por via endovenosa, ou seja, ¢ feita a reposicdo da enzima deficiente. Nesse sentido, a primeira TRE para
tratamento de mucopolissacaridose foi para a MPS-I, mas logo em seguida foram aprovadas para MPS-I1 e MPS-VI (Giugliani
etal., 2010).

Nesse sentido, estabelecer um vinculo entre o paciente e o profissional é essencial, assim alavancando a qualidade do
atendimento. Ja que é crucial o bom relacionamento entre o enfermeiro e o publico, ou seja, o profissional deve passar
seguranca e conforto para o paciente, assim conhecendo bem os clientes, a melhor forma disso acontecer € simplesmente
ouvindo atentamente e prestando bem atencdo no comportamento de cada individuo. Logo, um bom acolhimento faz toda a
diferenca, j& que a falta dele podem provocar a desisténcia para adesdo ao tratamento ou 0 seu abandono no meio, entéo é
fundamental que o pacienta seja escutado da forma adequado para um cuidado satisfatério. (Camillo & Maiorino, 2012)

Nesse caso, 0 processo comunicativo da equipe de enfermagem precisa ser 6timo, ou seja, uma equipe com
comunicagdo ndo efetiva, nunca conseguird alcancar um padréo de exceléncia no processo de cuidar, no momento que a agao
da fala é considerada falha, o que mais é prejudicado é o cliente. Logo, enfermeiro e técnicos de enfermagem precisdo se
comunicar uns com os outros, visto que, no momento de uma intercorréncia é necessario que toda a equipe tenha o
conhecimento, para assim prevenir futuros complica¢des no cuidado ao paciente. (Broca & Ferreira, 2012)

Além disso, é crucial o acompanhamento de uma equipe de enfermagem, para potencializar o cuidado do paciente,
nesse caso, o enfermeiro podera realizar os diagndsticos de enfermagem, ja que é umas das etapas do processo de enfermagem,
onde é uma ferramenta que possibilita um plano de acdo. Nesse sentido, os diagndsticos séo feitos a partir dos dados coletados
durante a anamnese e exame fisico do paciente, assim permite detectar os principais problemas, logo com base nas
informacdes colhidas, esta etapa é primordial para descrever a o cuidado assistencial a pratica clinica. (Foschiera & Viera,
2004)

Ademais o diagnéstico de enfermagem é uma etapa complexa, em razdo disso, no caso de um paciente com
mucopolissacaridose tipo VI é necessaria uma abordagem holistica, ou seja, o diagnéstico de enfermagem proporciona uma
avalicdo do comportamento do corpo, onde possibilita interpretar as respostas humanas de uma forma mais eficaz, ja que é
necessario que o profissional tenha um pensamento critico e cientifico, objetividade e iniciativa para tomada de decisdo.
(Franca et al., 2007)

Portanto, € preciso ser realizada uma analise profunda de todas as necessidades basicas do paciente que foram
afetadas, além disso, ha uma série de competéncias que podem intervir no diagnostico do enfermeiro, logo, o profissional deve
ter a reunir e interpretar os dados coletados, intelecto, capacidade de observacéo, referencial teérico, experiéncia, entre outras

competéncias. (Franca et al., 2007)

2. Metodologia
O presente estudo trata-se de uma revisdo bibliogréafica, de cunho descritivo, do tipo revisdo integrativa, onde sera
realizado um levantamento de dados por etapas com sdo identificacdo, triagem, elegibilidade e inclusdo, com intuito de usar as

informacgdes colhidas para a elaboracdo de um quadro com os possiveis diagndsticos de enfermagem a partir de artigos
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cientificos j& desenvolvidos e tem como titulo Cuidados de enfermagem ao paciente com mucopolissacaridose VI: uma revisao
integrativa da literatura.

Para que fosse determinada a questdo do estudo foi usada uma pergunta norteadora: O se tem atualmente produzido na
literatura sobre a Sindrome de Maroteaux-Lamy e o que a comunidade académica tem de conhecimento da doenca? Também
foi determinado os critérios de exclusao: texto incompleto, texto em inglés, texto em outros idiomas, texto com contetdo que
ndo tivesse alguma relevancia com o tema a ser abordado. Além disso, os critérios de inclusdo também foram estabelecidos:
texto completo, gratuito, texto em portugués, texto com contetido de relevancia com o tema a ser abordado.

No inicio de dezembro de 2020 foram feitas as buscas dos artigos usando as seguintes bases eletrénicas de dados:
SciELO, LILACS e BVS, e foram utilizados os descritores: MPS-VI, mucopolissacaridose VI e Sindrome de Maroteaux-
Lamy, Doencas raras. Onde foram encontrados cerca de 1242 artigos, na qual durante o processo de selecdo restou apenas 7
artigos para serem revisados. Logo, desses selecionados que serviram de suporte de metodolégico, autores como Ana Carolina
de Paula (Paula et al. 2006), Celso Montenegro Turtelli (Turtelli, 2002), entre outros grandes nomes da comunidade
académica.

Foram incluidos artigos com pesquisas publicadas nos ultimos o vinte (20) anos, artigos originais, em lingua
portuguesa. Serdo excluidos os artigos que estiverem incompletos, artigos que abordem sobre outros tipos de sindrome, artigos
em outros idiomas, artigos repetidos e que tenham data de publicacdo anterior ha vinte (20) anos. A tabela dos possiveis
diagnosticos de enfermagem sera elaborada de acordo com as manifestagdes clinicas esplanadas em cada artigo cientifico ja
desenvolvimento.

Em seguida, ap6s a coleta e analise das evidéncias foi elaborado um quadro com os possiveis diagnéstico de
enfermagem, visto que, o diagndstico de enfermagem é uma competéncia exclusiva do enfermeiro, ja que € umas das etapas do
SAE e que é crucial para todas elaboracdo das intervengdes de enfermagem. Vale ressaltar que no estudo esta sendo proposto
algumas possiveis diagndésticos para os pacientes com MPS VI, ja pode mudar de caso para caso, pois a conduta pode mudar
conforme o quadro clinico do cliente. Assim, havendo a necessidade de uma adaptagdo de um paciente para o outro.

Logo abaixo encontra-se um Fluxograma onde ilustra todo os passos do processo de selecdo dos artigos escolhidos
para o estudo, onde primeiramente foi quantificado os resultados de achados em cada base de dados e também filtrados
conforme dos critérios estabelecidos para o estudo, apds foram feitas mais uma série de analises minuciosas para se chegar a

um resultado que fosse até para revisdo integrativa de literatura, confira a seguir.
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Figura 1. Fluxograma de busca nas bases de dados para revisao integrativa sobre a Sindrome de

Maroteaux-Lamy.
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Fonte: Autores.

3. Resultados

A mucopolissacaridose VI é uma doenca genética metabdlica, onde apresenta uma grande quantidade de sinais e
sintomas, isso pelo fato de ser uma sindrome, e logo a seguir estd uma quadro com algumas das manifestagGes clinicas
encontradas em cada artigo, vale ressaltar que algumas manifestacbes podem ser citadas por dois ou mais artigos diferentes,
nesse caso, 0 artigo que ja houver citado o sinal clinico, ndo ira ser citado novamente no quadro, mas serdo mencionados

apenas os que ainda ndo estdo no Quadro a seguir.
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Quadro 1 - Manifesta¢des Clinicas encontras em pacientes portadores de Mucopolissacaridose tipo VI (sindrome de Maroteaux-

Lamy) nos estudos publicados entre os anos de 2002 a 2015.

Autor e Ano Metodologia / Nivel de Titulo Manifestag@es Clinicas
Evidéncia

e  Maos em garra;

Cardoso-Santos, A. Estudo Observacional Mucopolissacaridose Tipo VI (sindrome de e  Sindrome do tdnel do carpo;
etal. Maroteaux-Lamy): avaliacdo da e Incapacidade de realizar o
2008 Evidéncia 3B mobilidade articular e. das forcas de garra e movimento de pinca;
de pinga o Deficiéncia das  necessidades
simples;
e  Fibrose da capsula articular;
e  Movimentos limitados.
o Deformidade de membros e pele
Turtelli, C. M. Relato de Caso ManifestagBes radioldgicas da espessa;
2002 Evidéncia 4 mucopolissacaridose Tipo VI e  Face gargolica;
e  Crénio com abaulamento frontal,
o  Cifose toracolombar;
e Corpos vertebrais hipoplasicos;
e Densificagdo e irregularidade das
epifises;
e Hipoplasia dos iliacos;
e  Estreitamento do canal vertebral na
transicdo craniovertebral;
e  AlteragBes cerebrais tipo "bright-
lesions™;
e Areas hiperintensas em T2,
e Umero proximal em forma de
Paula, A. C. D. et al. Estudo de Caso Achados radioldgicos em pacientes com machado;
2006 Evidéncia 3B mucopolissacaridose Tipo VI e Costelas em forma de remo;

(Sindrome de Maroteaux-Lamy) o Corpo de vértebra ovéide;

e  Fronte olimpica;
e  Selatdrcica em forma de 6mega;
e  Células da mastoide hipoplasicas;

e Epifises distais do radio e ulna
convergentes;

e  Cortex espessado;

e  Osteonecrose da cabeca do fémur
esquerdo;

e  Falanges curtas e largas;

e Ossos do carpo pequenos e
irregulares;

e  Metacarpais alargados e curtos;
e  Disostose multipla;

e  Macrocranig;

e Hipoplasia acetabulo;

e Asado iliaco pequena e larga;
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Ossos tubulares curtos;

Canédo, M. G. R.
D.R.etal.

2006

Estudo de Caso
Evidéncia 4

Pseudoglaucoma em
mucopolissacaridose Tipo VI:
relato de caso

Infiltrados corneais;

Degeneracoes pigmentares
retinianas;

Edema de disco 6ptico com posterior
atrofia optica;

Glaucoma;
Opacificagdo corneal;
Hipertenséo intra-ocular.

Mizuno, C. A. etal.
2010

Revisdo Integrativa de
Literatura

Aspectos clinicos da
mucopolissacaridose Tipo VI

Déficit de estatura;

Rigidez das articulagdes;
Envolvimento metafisario;
Malformacdo da pelve;

Displasia da cabega femoral;

Coxa valga;

Créanio com espessamento da calota;
Mios, com aspecto em “ponta de
lapis™;

Joelhos ou ombros com displasia
0ssea;

Fragilidade 6ssea;

Encurtamento dos membros e do
pescogo;

Hipoxia cronica do coragao;
Valvopatia nas valvas mitral e
adrtica;

Degeneracéo valvar progressiva;

Congestdo pulmonar e insuficiéncia
cardiaca;

Dispneia precipitada por exercicios;
Sopros sistdlicos;

Espessamento de valvas;

Taquicardia sinusal;

Hipertensao arterial sistémica;
Cardiomegalia;

Diminuicéo da fun¢éo ventricular;
Fibroelastose endocérdica;

Rinite cronica;

Aumento da viscosidade da secrecdo
nasal;

Aumento de tonsilas e de adenoides;
Estreitamento da traqueia e dos
brénquios;

Espessamento da epiglote e das
cordas vocais

Aumento do tamanho da lingua;
Obstrucéo das vias aéreas;

Hepatoesplenomegalia;
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Pequeno desvio na coluna torécica;
Aumento na lordose lombar;
Apneia Obstrutiva do Sono;
Sonoléncia diurna;

Hipertensao pulmonar;

Perda auditiva neurossensorial;
Catarata;

Degeneracéo vitrea;

Papiledema;

Atrofia 6tica;

Ptose;

Hidrocefalia;

Espessamento da dura-mater;
Disfuncdo da aracnoide;

Atrofia cortical;

Dores de cabeca diurnas e vomitos;
Deterioracgdo visual;

Fraqueza;

Instabilidade atlantoaxial ;
Aumento do perimetro cefalico;

Hérnias umbilicais e inguinais;

Gomes, B. S. D. et
al

2011

Estudo de Caso
Evidéncia 3B

Manifestacdes cardiacas em pacientes
com mucopolissacaridose vi

Desvio do eixo cardiaco para direita;
Deformidade torécica;

Miocardiopatias restritivas e
distarbios de conducéo;

LesGes cardiacas;
Lesdo valvular;
Estenose e regurgitagéo;

Comprometimento  da  cuspide
anterior da valvula mitral.

Medeiros, J. N. S. et
al.

2015

Relato de Caso
Evidéncia 3B

Avaliacdo da forca de preenséo e
amplitude de movimentos dos
membros superiores em pacientes com
mucopolissacaridose VI

Dor em membros superiores;

Dor progressiva.

Fonte: Autores.

A partir dos dados coletados do quadro anterior, foi elaborado um segundo quadro com os possiveis diagnosticos de

enfermagem, onde todos estdo conforme o NANDA, vale ressaltar que os possiveis diagndsticos, ou seja, sdo algumas

sugestdes, pois o cuidado do paciente é individualizando de acordo com sua situacéo clinica. Logo, a seguir o Quadro 2.
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Quadro 2 - Proposta de diagndsticos de enfermagem voltados a Sindrome de Maroteaux-Lamy segundo as manifestacBes

clinicas encontradas na literatura entre os anos de 2002 e 2015.

DOMINIO-CLASSE

DIAGNOSTICO

MANISFESTACOES CLINICAS
EVIDENCIA

Nutrigdo - Ingestdo

Risco de degluticdo prejudicada relacionado a
anormalidade de via aérea superior.

Espessamento da epiglote e das cordas vocais;

Aumento do tamanho da lingua.

Nutrigdo - Hidratacdo

Volume de liquidos deficiente

Taquicardia;
Fraqueza;

Perda de peso.

Nutrigdo - Hidratacdo

Volume de liquidos excessivo relacionado

Hipertensdo arterial sistémica;
Dispneia;
Congestao pulmonar;

Eliminacéo e Troca - Funcéo
respiratdria

Troca de gases prejudicada

Dispneig;
Sonoléncia diurna;
Hipoxia.

Atividade/ Repouso -
Atividade/ Exercicios

e  Capacidade de transferéncia prejudicada
e  Deambulagdo prejudicada

e Leavantar-se prejudicado

e  Mobilidade fisica prejudica

e  Sentar-se prejudicado

Atrofia 6tica e perda da viséo;

Glaucoma;

Dor progressiva;

Catarata,;

Fraqueza das extremidades inferiores, paraplegia
espéstica ou quadriplegia;

Incapacidade de realizar o movimento de pinca;
Déficit de estatura;

Baixa estatura, disostose multipla, e limitacdo
articular;

Movimentos limitados;
Rigidez das articulacdes;
Apresenta marcha nas pontas dos pés.

Atividade/ Repouso -
Respostas Cardiovasculares/
Pulmonares

e  Débito cardiaco diminuido

e Risco de fungdo cardiovascular prejudicada
relacionado a hipertensdo arterial.

Dispneia;
Fadiga;
Taquicardia;

Hipertensao Arterial Sistémica;

Atividade/ Repouso -
Respostas Cardiovasculares/
Pulmonares

Padrao respiratoria ineficaz

Dispneia;

Fadiga;

Mao em garra;

Joelhos ou ombros com displasia 6ssea;
Fragilidade 6ssea;

Encurtamento dos membros e do pescoco;
Umero proximal em forma de machado;
Costelas em forma de remo;

Corpo de vértebra ovdide;

Fronte olimpica com fechamento precoce das
suturas;

Sela tdrcica em forma de 6mega;

Epifises distais do radio e ulna convergentes;
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e  Osteonecrose da cabeca do fémur esquerdo;

e  Falanges curtas e largas nas diafises extremidades
proximais;

e  Ossos do carpo pequenos e irregulares;
e Macrocrania.

e  Dor progressiva;

Atividade/  Repouso - | e  Déficit no autocuidado para banho. e Fraqueza das extremidades inferiores, paraplegia
Autocuidado e Déficit no autocuidado para higiene intima. espastica ou quadriplegia.
o Déficit no autocuidado para vestir-se e Dor em membros superiores

e  Perda de massa muscular;
e Fadiga;
e  Rigidez nas articulacdes

e Infiltrados corneais;

Crescimento/ Risco de desenvolvimento atrasado relacionado |e  Opacificagdo progressiva da cornea;
Desenvolvimento - | por visdo prejudicada e distarbios genéticos.

) o Degeneracdes pigmentares retinianas;
Desenvolvimento

e Catarata;

e  Degeneracdo vitrea;
e  Hipertensdo ocular;
e  Glaucoma.

Fonte: Autores.

4. Discussdo

No estudo realizado por Santos et. al (2008) percebeu-se que hd um grande empenho de flexdo de ombro, sem ligacéo
com a idade, e da extensdo de joelho e flexdo de cotovelo, estas por sua vez sdo relacionadas de forma negativa com a idade. A
forca de garra apresentou-se envolvida em todos os pacientes, e a forga da pinca evidenciou uma relagéo positiva com idade.

As mudangas clinico-radiolégicas comegam entre dois e quatro anos de idade, e as mais relevantes sdo: atraso no
crescimento, cifose toracolombar, hepatoesplenomegalia e rigidez das articulagdes. As modificagcbes na RM sdo variaveis.
Com o progresso da doenga, pode acontecer mudanca de sinal na Substancia branca periventricular. Esse fato acontece devido
aos residuos de mucopolissacarideos nos espagdes perivasculares (Turtelli, 2002)

Segundo Borges et al (2003) os individuos com MPS podem manifestar dolicocefalia, fronte ampla e deformacdes na
coluna mesmo sendo considerados normais ao nascer. Maior parte dos pacientes desenvolve os primeiros sinais da doenca
ainda na infancia (hepatoesplenomegalia, face infiltrada e atraso de crescimento) se apresentando entre 1 e 3 anos de idade.

Como é uma doenca cronica, os apanhados clinicos pioram-se com os anos. Os pacientes comegam a desenvolver
mudangas em varios tecidos e o0rgdos, podendo ser desde mudangas osteoarticulares como também alteracGes
cardiorrespiratorias, uma vez que esses distlrbios sdo gradativos e podem levar o paciente ao 6bito.

Conforme o estudo de Gomes et. al (2011) nem sempre com realizagcdo do exame fisico é possivel analisar o grau de
comprometimento cardiaco, principalmente na sua fase inicial. Portanto, é crucial o eletrocardiograma para avaliagdo todo
paciente.

Ha também acometimento do endocardio, por sua vez, afeta as valvulas cardiacas, visto que acontece a infiltragdo de
GAG’s, que a partir do momento que ocorre sua acumulagdo. Além do que, atinge também o sistema de condugdo e no
miocardio, dando origem as miocardiopatias restritivas e também distlrbios de condugdo. (Gomes et al., 2011)

Segundo Medeiros et. al (2015) no seu estudo notou que a funcéo articular dos individuos com MPS-VI é classificada

com andmala devido ao espessamento e fibrose da capsula articular, originando restricbes de grandes articulagdes, assim
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também nas menores articulacdes, por exemplo a dos dedos e acaba acarretando na mao em garra. Além disso, é frequente que
ocorra a sindrome do tnel do carpo em paciente da sindrome de Matoteaux-Lamy.

A dor progressiva existente nas articulacGes e inexistente de mobilidade articular, € um fator importantissimo para
morbidade nesses pacientes. O estudo percebeu uma forte dor nas articulagbes de ombros, cotovelos e punhos, onde é uma das
articulacBes mais apontadas pelos pacientes, como mais doloridas MT- CFs, IFPs e IFDs. (Medeiros et al., 2015)

Visto que quanto maior a idade do paciente, menor é a mobilidade. Dessa forma, a anélise da mobilidade articular do
joelho, quadril e cotovelo, podem ser vistos como um dtimo marcador do desenvolvimento da MPS V1.

Pacientes com deformidade na pelve, displasia da cabeca femoral e coxa valga tem uma propensao de progredir

doencas evoluidas e debilitadoras do quadril.

5. Considerac0es Finais

Portanto, se um paciente de Mucopolissacaridose VI que apresenta sinais e sintomas como: rigidez articular, alteracdo
na marcha, falta de ar ao fazer esforco, alteracdes dsseas, baixa estatura e dor realizar movimentos. Logo, a partir dessas
informagdes coletadas. Logo, o possivel diagnostico de enfermagem ¢é “Mobilidade fisica prejudicada relacionada a Sindrome
de Maroteaux-Lamy, evidenciado por dispneia ao esforgo, alteragdo na marcha, alteracdo na integridade de estrutura Gssea,
atraso de desenvolvimento, dor e rigidez articular. “Como foi relato nessa revisdo integrativa o paciente diagnosticado com a
Sindrome de Maroteaux-Lamy tem diversas complica¢des ao longo da vida, mas com um profissional de enfermagem
capacitado é possivel ofertar um cuidado que minimize suas dificuldades do dia a dia, como foi discorrido nesse estudo, as
pessoas com MPS VI tém uma certeza uma predisposic¢ao até uma mobilidade fisica prejudicada.

Para finalizar esse estudo, vale ressaltar que a doenca ela se apresenta das mais diversas formas em um paciente, ou
seja, um paciente X pode apresentar baixa estatura, rigidez articular, marcha alterada e méo garra, mas no paciente Y a doenca
se manifesta com cardiomegalia, glaucoma, hipertensdo, congestdo pulmonar, face gargélica e rinite crénica. Nesse sentido, 0s
diagnésticos de enfermagem podem ser adaptados conforme os sinais e sintomas do paciente, logo, os cuidados de
enfermagem néo sdo 0s mesmo para os pacientes. Além disso, h& outras manifestagdes clinicas como: Dispneia, hidrocefalia,
sopro sistolico, taquicardia, tmero em forma de machado, costelas em forma de remo, hipertensdo ocular, dor progressiva,
fadiga, insuficiéncia cardiaca, catarata, atrofia cortical, perda de peso, deterioracdo visual, sindrome do tunel do carpo, coxa

valga, incapacidade de realizar o movimento de pin¢ca, movimentagdo limitada e entre outros diversos citados no estudo.
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